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RESUMEN

El Sindrome de Sweet es una dermatosis reactiva
caracterizada por la aparicion abrupta y/o recurrente de
nddulos o placas rojo violaceas dolorosas.

El patron histologico esta caracterizado por infiltracion
dérmica neutrofilica; sin embargo, estos criterios clinico
histoldégicos no siempre concurren.

Durante un periodo de 2 afnos, 8 pacientes con S. de
Sweet fueron diagnosticados, con caracteristicas
polimorfas que evolucionan desde maculas hacia
papulas, placas edematosas, placas con vesiculas,
ampollas, pustulas, erosiones y ulceras, pigmentacion y
ocasional cicatrizacion. Histopatologicamente las lesiones
se agrupan segun su tiempo de evolucion en:

1)Lesion reciente: evolucion de 2 dias,
caracterizadas por dermatitis perivascular superficial
mixta, pobre en neutréfilos, con escasa leucocitoclasia y
alteraciones epidérmicas leves.

2)Lesiones intermedias: entre 2 y 7 dias de
evolucion, caracterizadas por dermatitis neutrofilica
difusa, de predominio superficial, con leucocitoclasia,
edema de la dermis, extravasacion de eritrocitos y
alteraciones variables epidérmicas.

3)Lesion establecida: mas de 7 dias, con dermati-
tis neutrofilica difusa, superficial y profunda, compromiso
variable del tejido celular subcutaneo y cambios
epidérmicos inespecificos.

Palabras clave: Sindrome de Sweet, espectro clinico,
histopatologia.

INTRODUCCION

El sindrome de Sweet es una dermatosis reactiva
que se caracteriza por la aparicion abrupta y/o recurrente
de nodulos o placas rojo violaceas, dolorosas y de
localizacion frecuente en extremidades.’ 23

Otros hallazgos son: fiebre, artralgias, artritis,
compromiso de las mucosas, neutrofilia, aumento de
la velocidad de sedimentacion globular y presencia
de anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos (ANCAS).*

La histologia se caracteriza por un infiltrado dérmico
de inicio mononuclear y posteriormente neutrofilico.> ¢ 7

El sindrome de Sweet puede asociarse con neoplasias
de origen hematologico (del tipo mieloide), tumores
soélidos (teratocarcinoma testicular, adenocarcinoma de
colon, carcinoma de ovario metastasico, adenocarcino-
mas metastasicos, carcinoma de mama, cervix, entre
otros); enfermedades autoinmunes entre otras lupus
eritematoso predominantemente del tipo subagudo y
artritis reumatoidea, enfermedad inflamatoria intesti-
nal; infecciones respiratorias como las provocadas por
estreptococo, histoplasmosis, algunas dermatosis
croénicas como psoriasis, drogas (minociclina,
trimetoprin  sulfametoxazol hidralazina y furosemida) o
ser idiopatico.®®

Aunque la patogenia es oscura, se postula un origen
autoinmune mediado por citoquinas inducido por factor
estimulante de colonias granulocitico, factor
estimulante de colonias granulocitico-macréfago, acido
all-transretinéico. "%

El diagnodstico diferencial incluye pioderma
gangrenoso ampollar, sindrome de By Pass intestinal,
eritema multiforme, eritema nodoso, eritema elevatum
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diutinum, enfermedad de Behcet,
neutrofilica reumautoidea, entre otros.™?

y dermatitis

La terapia de eleccion son los corticoides sistémicos.
Otros tratamientos alternos son: antiinflamatorios no
esteroideos, tetraciclinas, dapsona, yoduro de potasio,
colchicina, clofacimina, ciclosporina.’3 2

Si bien el componente histologico esta principalmente
representado por infiltracidon dérmica neutrofilica sin vas-
culitis en lesiones avanzadas, los criterios clinico-
histolégicos no siempre concuerdan.

Nuestro objetivo fue estudiar una serie de pacientes
caracterizando el tipo de lesién dermatologica y el
infiltrado inflamatorio.

PACIENTES Y METODOS

Ocho pacientes, 5 mujeres y 3 hombres de un rango
de edad comprendido entre 24 y 68 afios, promedio 44
afos, fueron diagnosticados en un periodo de 2 afios
desde 1994 hasta 1996. Se analizan 2 aspectos: el tipo
de lesion inflamatoria y el caracter del infiltrado
inflamatorio; en éste Ultimo se precisaron alteraciones
en epidermis, anexos, tejido celular subcutaneo,
distribucién y cantidad de polimorfonucleares, vasos
sanguineos, leucocitoclasia, edema dérmico vy
alteraciones del colageno.

INFORME DE CASOS
CASO No. 1

Paciente masculino, de 24 anos, con lesiones
diseminadas en cara, region anterior del tronco y proxi-
mal de extremidades, caracterizadas por placas
edematosas, rojizas de 0.5 cm de 2 dias de evolucion.
Presenta historia de 15 dias de disnea, tos, dolor toracico,
edema facial y de miembros inferiores.

El examen fisico reveld hipertension arterial
leve, taquicardia, taquipnea y adenopatias cervicales.
Durante su hospitalizacion se encontraron ademas
multiples adenopatias mediastinales y se evidencio
derrame pleural de caracteristicas inflamatorias. Se
tomaron biopsias de ganglio linfatico y pulmoén
revelando hiperplasia reactiva y fibrosis pulmonar.

Dentro de los hallazgos del laboratorio resaltan ane-
mia ligera, aumento de velocidad de eritrosedimentacion
(VSG) y neutrofilia.

En la histopatologia cutanea se encontro
dermatitis perivascular superficial, de infiltrado mixto, con
polimorfonucleares y marcada hemorragia intersticial.
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Con diagnostico de fibrosis pulmonar idiopatica y
sindrome de Sweet fue tratado con colchicina y
prednisona, presentando notable mejoria del cuadro
pulmonar y desaparicién de las lesiones dermatoldgicas
en 5 dias.

CASO No 2

Paciente femenina de 63 afos, con lesion localizada
en brazo izquierdo, consistente en placa rojiza
infiltrada, pruriginosa, bien delimitada de 6 cm de
diametro y 15 dias de evolucion; este cuadro estaba
acompafado de fiebre, mialgias y artralgias.
Antecedente de dermatosis similar hace afno y medio.
Los hallazgos de laboratorio mostraron anemia ligera,
con leucocitosis de predominio neutrofilico y VSG
elevada.

La biopsia de piel reportd dermatitis neutrofilica
difusa, superficial y profunda, con compromiso multilobu-
lar focal del paniculo adiposo y alteracion epidérmica
consistente en dermatitis vacuolar de la interfase,
espongiosis ligera y marcado edema dérmico.

Con diagnostico de sindrome de Sweet las lesiones
evolucionaron de manera espontanea.

CASO No. 3

Paciente femenina de 30 afios, con 33 semanas
de embarazo, presenta multiples lesiones diseminadas
en cara, antebrazo, dorso y muslos, caracterizadas
por papulas y placas eritematoedematosas de superficie
multivesicular de 0.5 a 2 cm de diametro y 9 dias de
evolucion.

Asociado con su cuadro, presenta poliartritis de
grandes y pequefias articulaciones, edema facial y de
miembros inferiores, ulceraciones sublinguales y de mu-
cosa yugal. Ocho dias antes habia recibido tratamiento
con ampicilina por sospecha de infeccion urinaria.

El laboratorio mostr6 anemia severa, marcada
leucocitosis de predominio neutrofilico, elevacién de la
VSG, ANAS 1:1280 patrdn nucleolar, complemento nor-
mal, biopsia renal con proliferacion mesangial leve,
inmunofluorescencia (IF) negativa. La biopsia de piel
revela dermatitis neutrofilica superficial difusa, con
leucocitoclasia y atrofia epidérmica.

Con diagnostico de lupus eritematoso sistémico
(LES) y sindrome de Sweet se inicio tratamiento con
prednisona, 1 mg/kg/dia, con mejoria del cuadro clinico
y desaparicion de las lesiones en un mes.
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CASO No. 4

Paciente masculino de 54 anos, con lesiones
diseminadas en cara, brazos, tronco y miembros
inferiores, dolorosas, caracterizadas por placas
eritematosas, algunas vesiculosas, entre 1y 2 cm de
diametro, de 4 dias de evolucion (Figura 1).

foto 1. CASO N°4

Antecedente de adenocarcinoma rectal tratado 6
meses antes con cirugia y radioterapia. En las ultimas
tres semanas recibié tratamiento con amitriptilina.

El laboratorio mostr6 anemia severa, marcada
leucocitosis con neutrofilia y aumento de la VSG. La
biopsia de las lesiones demostré6 dermatitis neutrofilica
superficial y difusa, con edema dérmico,
leucocitoclasia, microvesiculacion y espongiosis.

Con diagnostico de sindrome de Sweet, se inicio
tratamiento con prednisona, 0,5 mg/kg/dia, resolviéndose
las lesiones en una semana.

CASO No. 5§

Paciente femenina de 43 afios, con lesiones
localizadas en cuero cabelludo, cara, cuello, miembros
superiores e inferiores, dolorosas, caracterizadas por
placas infiltradas y algunas vesiculosas entre 2 y 20
cm de diametro y seis dias de evolucion (Figura 2).

Asociados con este cuadro, presenta fiebre, cefalea
y tos.

Los hallazgos de laboratorio mostraron anemia
ligera, leucocitosis marcada con neutrofilia, aumento de
VSG, VDRL reactivo 1:4 diluciones y FTA-ABS reactivo.
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foto 2. CASO N°5

La biopsia revel6 dermatitis neutrofilica con
leucocitoclasia y ligera acantosis epidérmica (Figura 3).

Con diagnéstico de sindrome de Sweet se inicié
tratamiento con dapsona y resolucion de las lesiones en
10 dias.

CASO No. 6

Paciente femenina de 32 anos, con lesiones
diseminadas a térax, miembros superiores e inferiores,
dolorosas, caracterizadas por placas edematosas
circinadas, de bordes levantados, algunos
hemorragicas, de un dia de evolucién, cuadro
acompanado de fiebre, cefalea, artralgias en caderas y
malestar general.

Tiene antecedentes de purpura trombocitopénica
autoinmune, idiopatica simultaneo al cuadro actual de
6 meses de evolucioén, tratada inicialmente con 0.5 mg/
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kg/dia de prednisona. El laboratorio revela anemia,
leucocitosis neutrofilica, aumento de la VSG vy frotis
de sangre periférica, con anisocitosis, hipocromia y
plaquetas disminuidas. Ademas, ANAS 1/640 patron
moteado, antiDNA, ENAS:sm/rp, anticuerpos
anticardiolipinas, VDRL, HIV, negativos. C3: 59.9 (vn 50-
100), C4: 3.5 (10-40), TP: 14 (13), TPT: 20, fibrinbgeno
560 (200-400), retraccion de coagulo negativo a 1y 3
horas, BT: 0.75, BD: 0.3, Bl: 0.45, pruebas de hemolisis
negativas, glicemia: 127, pruebas de funcion renal
normales al igual que transaminasas y proteinas séricas.

La biopsia de piel mostr6 dermatitis perivascular su-
perficial mixta, con predominio de neutréfilos y
leucocitoclasia con extravasacion de eritrocitos.
(Figura 4).

Con diagnostico de sindrome de Sweet se incrementa
la dosis de prednisona a 2 mg/kg/dia, con control de la
enfermedad en 1 mes.

o
foto 4.

CASO No. 7

Paciente femenina de 39 afos, con lesiones
diseminadas a espalda, superficies de extension de
extremidades, codos vy rodillas, caracterizadas por
vesiculopustulas pruriginosas de 2 meses de evolucion.

Antecedentes de artritis reumatoidea de 8 afos de
evolucion.

Las pruebas de laboratorio s6lo mostraron VSG
elevadas. La biopsia de piel revelé dermatitis perivascu-
lar y profunda y paniculitis con predominio de neutrofilos.
(Figuras 5-7).
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Con diagnostico de sindrome de Sweet, se
administra prednisona a dosis de 0,5 mg/kg/dia, con
control del cuadro clinico en 7 dias.

CASO No. 8

Paciente masculino de 68 afios de edad, con der-
matosis de 10 dias de evolucion consistente en la
aparicion abrupta de maculas violaceas, dolorosas,
no pruriginosas ubicadas en extremidades y region
perianal, concomitantemente con cuadro de
infeccion respiratoria.

Antecedentes: historia de tos cronica, con
dificultad respiratoria (ll, 1ll) tratada con Teobid y
Ventilan.

Los diagnésticos de ingreso fueron: 1.
Insuficiencia respiratoria cronica agudizada; 2.
EPOC; 3. sindrome diarréico, iniciandose manejo
con corticosteroides sistémicos a dosis de 1 mg/kg/
dia.

Los laboratorios revelaron leucocitosis ligera con
neutrofilia y anemia moderada. La biopsia de piel
fue interpretada como dermatosis neutrofilica (S de
Sweet), mostrando dermatitis neutrofilica difusa, de
predominio superficial y profunda.

El paciente presentd resolucion de las lesiones
dermatologicas en 7 dias y mejoria del cuadro
respiratorio.
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foto 6. RESULTADOS

RESULTADOS

Los datos clinicopatolégicos estan resumidos en la
Tabla 1.

Los datos clinicopatolégicos discurrian entre infiltrado
mixto superficial, con escasa cantidad de neutréfilos
(Figura 3), compromiso perivascular neutrofilico,
leucocitoclastia y extravasacion de eritrocitos (Figura 4),
infiltracion neutrofilica densa, superficial y profunda
(Figura 5), infiltracién del tejido celular subcutaneo (Figura
6) y ampolla subepidérmica incipiente (Figura 7.)

DISCUSION
Desde 1986 Su y Liu describieron los criterios

para el diagnéstico del sindrome de Sweet, discriminados
en:

MAYORES

1.Aparicion abrupta de placas y nédulos inflamatorios
no dolorosos.

2. Dermatitis neutrofilica sin vasculitis.
MENORES

1.Fiebre o infeccion que precede el cuadro
dermatoldgico.

2.Signos y sintomas asociados como fiebre,
artralgias, conjuntivitis o neoplasia.
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3.Leucocitosis.
4.Buena respuesta a los corticoides sistemicos.

Para el diagnéstico se requieren dos criterios mayores
y dos menores.?? Todos nuestros pacientes cumplieron
con todos los criterios.

En cuanto a las entidades asociadas, el caso No. 1
presenté fibrosis pulmonar idiopatica de causa
desconocida. El caso No. 3 se asoci6é con LES vy
embarazo, ademas del antecedente de administracion
de drogas, quedando pendiente la identificacién de
cualquiera de estos tres como factor asociado. En la
literatura es conocida la asociacion de Sweet con
lupus subagudo' y se ha asociado con el embarazo.®
La concomitancia de fibrosis pulmonar en el primer caso
y LES en otro de nuestros pacientes no ha sido informada
en la literatura disponible.

En el caso No. 4 el paciente tenia antecedentes de
carcinoma de recto tratado con cirugia y radioterapia,
ademas de haber sido medicado con amitriptilina tres
semanas previas al desarrollo del S. de Sweet. Se han

asociado varios tumores solidos con este sindrome,

entre ellos: Teratocarcinoma testicular, adenocarci-
noma de colon y de ovario y metastasicos de mama
y cervix. La amitriptilina, ademas, es un antidepresor
triciclico, sin acciones conocidas sobre los neutréfilos.
No sabemos si el tumor o la terapia adyuvante fueron
los factores descencadenantes.

En el caso No. 6 existe el antecedente de purpura
trombocitopénica idiopatica; las lesiones aparecieron aun
cuando la paciente estaba siendo tratada con prednisona,
pero fueron controladas al aumentar la dosis de este
medicamento puesto que los esteroides a bajas dosis
son antinflamatorios, sin acciéon importante sobre el
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S. SWEET ESPECTRO CLINICO HISPATOLOGICO

i caso Morf Edad/Lesién
1 Placa edematosa 2 dias
2 Placa infiltrada 15 dias

3 Placa edematosa

Papulo - vesicula
) Placa edematosa
Papulo - vesicula
5 Placa edematosa

9 dias

4 dias

vesicula

6 Placa edematosa 1 dia

7 Vesicula - pustula 2 meses

8 Masculas 10 dias
tabla 1.

neutrofilo, o que si ocurre con mayores dosis.

En el caso No. 7 la asociacion fue con artritis
reumatoidea, evento éste descrito en la literatura.

El caso No. 8 se asocio con enfermedad respiratoria
obstructiva cronica, agudizada con infeccion respiratoria,
esta ultima considerada la
asociacion mas frecuente con
sindrome de Sweet.

El sindrome de Sweet es una
entidad con gran polimorfismo en
sus manifestaciones derma-
tolégicas, las cuales evolucionan
desde maculas hacia papulas,
con transformacion en placas
edematosas que terminan en
placas con vesiculas, ampollas,
pustulas y aun erosiones y
Ulceras. Finalmente hay pigmen-
tacion y ocasionalmente cicatri-
zacion.

Histopatologicamente
clasificamos las lesiones segun
su tiempo de evolucion (Tabla 2).
Aunque clasicamente el sindrome
de Sweet es una dermatosis
neutrofilica sin vasculitis, es claro
que por o menos en las lesiones

Perivascular sup. mixtc
Difuso superior y
profundo + panicuti.

Difuso super. y prof.

Difuso su

Perivascular Sup. mixto
Difuso superior y

Difuso superior

tempranas los infiltrados
inflamatorios son mas
mononucleares, lo cual

Patron Cha 1
implica que en este estado

el diagnostico diferencial de
este sindrome con
entidades tales como
eritema multiforme y lupus
eritematoso puede ser muy
dificil, pero de todas formas
se apoya el conocimiento
sobre la fisiopatogenia de la
enfermedad.

En cuanto a la fisio-
patogenia, dos eventos
conocidos y corroborados
en nuestra casuisticasonde
interés: por un lado, la

erior

—— evidencia de infiltrado
ofundo+ anlcull linfocitario en lesiones
Difuso super. y prof. tempranas y la ausencia

7 ; de vasculitis, hablan del
B Sindrome de Sweet como

S. SWEET ESPECTRO CLINICO-HISTOLOGICO
PATRONES HISTOLOGICOS
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una entidad donde la
neutrofilia tisular puede constituir apenas un epifendémeno,
siendo crucial en los eventos descritos el papel de IL-1,
IL-3, IL-6 e IL-8, ademas de los factores de crecimiento
de granulocitos y granulocito macrofagos. Entre otros
epifendmenos demostrados en algunos estudios con
marcadores, se tiene la expresion de ICAM-1 por los
queratinocitos, sin que se conozca exactamente su
significado.?

tabla 2.

* Lesion reciente 2 dias
Perivasculas superficial mixta l
leucocitoclasia

neutroéfilos

* Lesion intermedia 2 - 7 dias
Difuso superficial - neutrofilos - leucocitoclasia -

edema dermis - extravasacion eritrocitos -
alteraciones epidermicas y variables

*Lesion establecida > 7 dias
Neurofilia difusa, sup. y prof - tejido celular
subcutaneo +/- cambios epidérmicos inespecificos
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CONCLUSION

El S. de Sweet puede ser una entidad espectral,
correlacionandose el tiempo de evolucién de las lesiones
con cuadros histopatoldgicos especificos.

SUMMARY

Sweet Syndrome is a reactive dermatosis character-
ized by the abrupt and/or recurrent appearance of pur-
plish-red painful nodes or plaques. The histological rec-
ognition is mainly through neutrophilic dermic infiltra-
tion; however, these histological-clinical criteria are not
always concurrent.

During 2 years, eight patients with Sweet syndrome
were diagnosed with polymorphous characteristics which
evolved from macules to edematous papules, with
vesicles, blisters, pustules, erosions and ulcers pigmen-
tation and occasional healing.

The lesions were histopathologically grouped accord-

ing to their time of evolution, as follows:

1) Recent lesion: 2 days of evolution, characterized
by mixed superficial perivascular, dermatitis poor in neu-
trophils with scarce leucocitoclasia. Slight epidermic al-
terations.

2) Intermediate lesions: between 2 and 7 days of
evolution, characterized by diffuse neutrophilic dermati-
tis mainly superficial with leucocitoclasia, edema of the
dermis, extravasation of erithrocytes and varying epider-
mic alterations.

3) Established lesion: over 7 days with diffuse neu-
trophilic superficial, and deep dermatitis with varying in-
volvement of subcutaneous cellular tissue and unspeci-
fied epidermic changes.

Key words:
histhopathology

Sweet Syndrome, clinical spectrum,
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